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ABSTRACT

Objetives: An international survey has been carried out under the sponsorship of the ISPN
Education Committee in order to clarify what were the clinical and surgical strategies that
neurosurgeons currently use for the management of these clinical problems.

Methods: A questionnaire was designed based on hypothetical case histories. 246
questionnaires were sent between October 2001 and March 2002 by e-mail, post-mail or
fax to the ISPN members as well as to the members AANS Pediatric Section e-mail list who
wished to enter in the study. 76 responses to the survey (30.8%) were returned. For data
analysis, responses were entered in a Microsoft Excel spreadsheet.

Results: Respondents agreed to notoperate asymptomatic Chiaril patients. In asympto-
matic patients with Chiari I and syringomyelia surgical decisions depend on syrinx size.
For suboccipital decompression the majority prefers to open the dura and close it with
a patch graft. In cases of syrinx progression respondents prefer to shunt it to the
subarachnoid space.

Conclusion: There is a consensus on treating conservatively asymptomatic patients
with Chiari I malformation. Management is not uniform when there are minimal or
doubtful symptoms and for asymptomatic patients with syringomyelia related to the
Chiari I. In patients with symptoms due to Chiari I or to syringomyelia, respondents

recommend suboccipital decompression as the first tretatment modality.

INTRODUCCION

La difusion de las imagenes por resonancia
magnética (IRM) para el estudio de pacientes con
afecciones neurologicas ha renovado el interés
acerca de la malformaciéon de Chiari I y de la
siringomielia frecuentemente asociada. Un nu-
mero importante de pacientes asintomaticos, mi-
nimamente sintomaticos, dudosamente sintoma-
ticos y claramente sintomaticos son diagnostica-
dos cotidianamente!- 2.

Bajo el auspicio del Comité de Educacion de la
Sociedad Internacional de Neurocirugia Pediatri-
ca (ISPN) se ha llevado a cabo un estudio interna-

(*) Este trabajo fue presentado en parte en el XXX Annual
Meeting, International Society for Pediatric Neurosurgery (ISPN),
Kyoto, Japoén, octubre 31-noviembre 3, 2002.
Correspondencia: Av del Libertador 2698 1-F  (1425) Buenos
Aires. E-mail: eschijman@intramed.net.ar

cional con la intencién de conocer y evaluar la
estrategia diagnostica y terapéutica seguida en
distintas partes del mundo en el manejo de la
malformacion de Chiari I y de la siringomielia.

MATERIAL Y METODO

Se disenid un cuestionario de 25 preguntas
basadas en casos clinicos hipotéticos, en el espe-
rado curso natural de la enfermedad y en aspectos
relacionados con la tactica y técnica neuroquirur-
gica. Este cuestionario fue enviado entre Octubre
2001 y Marzo 2002 por correo electroénico, correo
postal y fax a 246 neurocirujanos de todo el
mundo, miembros de la ISPN y por correo electro-
nico a miembros de la Seccion Pediatrica de la
American Association of Neurological Sugeons
(AANS) que manifestaron su interés en participar
en el estudio.

Se recibieron 76 respuestas (30,8%) las que
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fueron ingresadas en una base de datos de Micro-
soft Excel.

RESULTADOS

Lasrespuestas mostraron la tendencia genera-
lizada de mantener una conducta conservadora
en los pacientes asintomaticos con malformacion
de Chiari I sin siringomielia. En los casos con una
siringomielia minima, de unos 2 mm de diametro,
un 28% indica la cirugia, atin en pacientes asin-
tomaticos, registro que se eleva al 75% si los
hallazgos muestran una siringomielia méas impor-
tante. El procedimiento quirargico habitualmente
indicado es la descompresiva suboccipital con
apertura duraly plastica con duramadre sintética
o con aponeurosis, limitando al minimo las ma-
niobras intradurales.

En los casos con una siringomielia importante
que persiste o progresa luego de la cirugia des-
compresiva de la malformacion de Chiari, el pro-
cedimiento quirurgico mas recomendado es la
derivacion siringo-subaracnoidea.

DISCUSION

El frecuente uso de las IRM en la evaluacion de
pacientes con problemas de conducta, convulsio-
nes, traumatismos de craneo, cefaleas y otros
sintomas neurolégicos ha conducido a un progre-
sivo numero de pacientes diagnosticados con
malformacién de Chiari I. En aquellos pacientes
con signos o sintomas evidentemente relaciona-
dos con la malformacion de Chiari o con la fre-
cuentemente asociada siringomielia, existe el con-
senso que la descompresiva a nivel de la charnela
craneocervical se encuentra indicada. La cirugia
esta dirigida a resolver la presion diferencial cra-
neoespinal, restaurar el espacio subaracnoideo a
nivel de la fosa posterior y agujero occipital,
descomprimir el tronco cerebral y eliminar o redu-
cir la siringomielia.

Sin embargo, muchos de los pacientes en quie-
nes se diagnostica por IRM una malformacion de
Chiari son asintomaticos, dudosamente sintoma-
ticos o tienen sintomas diferentes de los habitual-
mente asociados al Chiari o a la siringomielia. En
estos casos, la decision de operar o no resulta mas
dificily es en relaciéon a analizar la conducta frente
a este grupo de pacientes en que se ha basado este
estudio internacional.

Se observo un acuerdo generalizado respecto a
la adopcion de una conducta no quirargica en
pacientes asintomaticos. El estudio mostro que
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solo un 8 % recomienda la cirugia profilactica en
pacientes asintomaticos con Chiari I sin siringo-
mielia. En presencia de una siringomielia de 2 mm
de diametro un 28% indica cirugia, porcentaje que
se eleva al 75% en caso de hallarse una cavidad
siringomiélica de 8 mm de diametro.

El 46% operaria un paciente con ChiariI cuya
tnica manifestacion sea cefalea occipital, en
ausencia de siringomielia. Cuando la misma se
halla presente con un diametro de 8 mm el 90 %
indica cirugia.

La tactica quirtirgica convencional para la mal-
formacion de ChiariI es la descompresiva suboc-
cipital. La cirugia esta dirigida a descomprimir el
agujero occipital y no la fosa posterior. El manejo
de la duramadre es un aspecto muy controvertido
en estos pacientes. La mayoria evita realizar ma-
niobras intradurales como la coagulacion o resec-
cion de las amigdalas cerebelosas, la colocacion
de stents o el taponamiento del 6bex. Si la dura-
madre ha sido abierta, el 85% la cierra al final de
la cirugia. El abordaje quirurgico directo a una
cavidad siringomiélica esta indicada s6lo en casos
que la misma persista o progrese a pesar de
haberse realizado previamente una descompresi-
va suboccipital.

CONCLUSION

Existe un consenso en no operar a pacientes
asintomaticos con malformaciéon de Chiari I. La
conducta no es uniforme, en cambio, en casos de
pacientes minima o dudosamente sintomaticos
asi como en pacientes asintomaticos con siringo-
mielia asociada.

En los pacientes sintomaticos por la malforma-
cién de Chiari I o por la siringomielia la conducta
terapéutica inicial es la descompresiva suboccipital.
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